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UNE JEUNE FEMME DE 20 ANS avait consulte aux urgences 
en debut de soiree pour un cedeme du visage d’apparition 
rapidement progressive depuis I’apres-midi. L’interrogatoire 
ne retrouvait pas de contexte allergique, pas de soins dentaires 
recents, pas de douleurs, pas d’evenement traumatisant recent, 
et pas d’antecedent de ce type. L’cedeme du visage etait mou, 
blanc, non prurigineux, non douloureux a la palpation, 
sans fievre, sans signes stomatologiques. Les constantes 
hemodynamiques etaient normales et la patiente n’etait pas 
genee pour deglutir ni respirer. Le bilan biologique 
(hemogramme et CRP) etait strictement normal. La patiente 
signalait un antecedent d’cedeme du bras gauche 1 an 
auparavant, traite comme une phlebite, et un episode 
de douleurs abdominales il y a 2 ans, alors qu’elle prenait 
une pilule estroprogestative. Le Cl INH etait a 0,08 g/L (N : 0,15 
a 0,35), CH 50 < 10 %, la fraction du complement C3 etait 
normale et celle de C4 effondree. 

Aucune recherche familiale et genetique n’a ete realisee. 

La patiente, hospitalisee, a regu par voie intraveineuse 
du Cl inhibiteur (Berinert); son efficacite, mediocre, conduisit 
a lui prescrire de I’icatibant (Firazyr) en injection sous-cutanee. 



L’angicedeme hereditaire est une maladie rare (prevalence estimee : — 1/100 000) le plus souvent familiale par transmission 
autosomique dominante avec mutation sur le chromosome 1 1 du gene SERPING1 ; elle est due soit a un deficit (type I) en inhibiteur 
de Cl esterase (Cl INH), soit a une anomalie fonctionnelle (type II) de Cl INH. II existe des angioedemes recidivants idiopathiques 
sans anomalie quantitative ou fonctionnelle de Cl INH (type III). Les formes acquises peuvent etre secondaires a la presence 
d’anticorps anti-CI INH. 

La maladie se caracterise des I'enfance par des crises douloureuses abdominales et des poussees d’angioedeme de la peau 
et des muqueuses sans urticaire, souvent declenchees par des traumatismes ou des interventions chirurgicales, meme minimes. 
L’anxiete, la grossesse, et certains medicaments (pilule, IEC) sont egalement potentialisateurs. Certaines atteintes, notamment 
laryngees, peuvent engager le pronostic vital (la mortalite des patients deja diagnostiques est rare). 

Le diagnostic positif de I’angioedeme hereditaire s’appuie sur I'association d'arguments cliniques evocateurs survenant sur un terrain 
familial et d'une preuve biologique. 

Le traitement d’une poussee repose sur une perfusion de concentre de Cl INH (Berinert) qui permet de raccourcir significativement 
la duree de I'episode. L'icatibant (Firazir), antagoniste des recepteurs B2 de la bradykinine est aussi efficace s'il est utilise de fagon 
precoce. Les antihistaminiques et les corticoides n’ont aucune efficacite ! Le traitement de fond repose sur I’acide tranexamique 
(Exacyl) et le danazol (Danatrol) apres avoir elimine les contre-indications. 

1 . Fain 0, Branellec A, Dubrel M, Javaud N. Angioedemes hereditaires - y penser devant un cedeme localise, transitoire et recidivant. Rev Prat 201 1 ;61 :751 -4. 

2. Bouillet L, Boccon-Gibod I, Massot C. Les angioedemes bradykiniques hereditaires ou acquis. Rev Med Interne 201 1 ;32:225-31 . 


0. Bouilland et P. Schoenlaub declarent ne pas avoir de con flit d’interets. 


26 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL 62 

Janvier 2012 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 



